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resum
Introducció i objectiu: La fibrosi quística (FQ) és una malaltia autosòmica recessiva ca-
racteritzada per la formació i l’acumulació de moc espès, afecta fonamentalment 
l’aparell respiratori i origina una disminució de la reserva funcional pulmonar i, en con-
seqüència, una reducció de la capacitat d’esforç. Per això s’ha desenvolupat un progra-
ma d’exercici físic supervisat (EFS) per intentar determinar-ne l’efecte sobre diferents 
paràmetres de la força, l’aptitud cardiorespiratòria i la composició corporal de pacients 
adults amb FQ.
Material i mètodes: Van participar 12 subjectes: 8 homes i 4 dones (mitjana d’edat: 
23 ± 6,28 anys). Es van recollir dades referents al consum d’oxigen màxim (VO2max), fluix 
expiratori màxim (FEM), força muscular i composició corporal. La intervenció tingué una 
durada de 8 setmanes, amb un volum de càrrega aeròbica de ± 60 min/setmana incre-
mental fins als  ± 90 min/setmana a una intensitat del 45-60% de la FC de reserva. Pel que 
fa al treball específic de força muscular, tingué un volum de 10 min/setmana incremental 
fins als 30 min/setmana, combinant mètode dinàmic, reactiu i isomètric.
Resultats: Les dades preliminars obtingudes mostren una millora significativa de la força 
estàtica, propera al 10% en el membre superior i al 20% en la força resistència del tren 
inferior. Respecte al VO2max i al FEM, s’observa un increment moderat. No es van trobar 
canvis significatius en el percentatge de massa grassa.
Conclusions: Pels resultats obtinguts d’un programa d’EFS a domicili de pacients adults 
amb FQ, sembla que es pot millorar la capacitat funcional en termes d’increment de 
força muscular, funció pulmonar i aptitud cardiorespiratòria.
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Introducció
Epidemiologia
La fibrosi quística (FQ) és una de les malalties més freqüents 
de la població caucàsica. Se n’estima la incidència d’1 afec-
tat per cada 2.000-4.000 naixements, depenent de la po-
blació. Les dades a Europa es basen en estudis epidemiolò-
gics i/o en la detecció precoç de la malaltia (taula 1).
A Espanya no s’han realitzat estudis epidemiològics, per 
la qual cosa s’assumeix una incidència d’1/2.500, tot i que 
probablement aquesta xifra podria ser menor si tenim en 
compte les estimacions realitzades en països veïns, com 
França (1/4.000) i Itàlia (1/2.730). La freqüència d’indivi-
dus portadors en la població general oscil·la entre 1/25 i 
1/301.
Actualment segueix sense guarició, però els avenços dels 
tractaments han permès que la supervivència dels pacients 
amb FQ hagi augmentat molt en les últimes 3 dècades. Qua-
ranta anys enrere era una malaltia letal a la infància, men-
tre que avui l’expectativa de vida mitjana dels pacients 
amb FQ es troba al voltant dels 33 anys2.
Patogènesi
La FQ és una malaltia autosòmica recessiva, causada per la 
mutació d’un gen que codifica una proteïna reguladora de 
la conductància transmembrana: cystic fibrosis transmem-
brane conductance regulator (CFTR)3, responsable d’una de 
les vies de transport d’ions de clor a les cèl·lules epitelials. 
La mutació més freqüent es deguda a la pèrdua de l’amino-
àcid fenilalanina en el codó 508 (F508del). Aquesta mutació 
representa al voltant del 70% dels cromosomes FQ en les 
poblacions d’origen europeu. A Espanya s’han identificat un 
centenar de mutacions, de les quals només 10 presenten 
una freqüència superior a l’1% (taula 2)4.
L’alteració de la proteïna CFTR impedeix que pugui rea-
litzar l’acció de transport, i el resultat final de totes les 
mutacions detectades que alteren la funció d’aquesta pro-
teïna és el mateix: la impossibilitat de transportar clorur. 
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Effects of a domiciliary physical exercise program on functional capacity in adult 
cystic fibrosis patients. Preliminary study
Abstract
Introduction and objective: Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive disease mainly 
characterised by the production and accumulation of viscous mucus, which generally 
affects the respiratory system, resulting in a decrease in the lung function reserve and 
effort capacity. To this effect, a supervised physical exercise (SPE) programme was 
developed, with the aim of determining its effect on the different effort parameters, 
cardiorespiratory fitness and body composition, in adult CF patients.
Materials and methods: Twelve subjects took part: 8 men and 4 women (mean age: 
23 ± 6.28 years). Information was recorded for the maximum oxygen consumption 
(VO2max), peak expiratory flow (PEF), muscular strength and body composition. The 
programme lasted 8 weeks, with an aerobic capacity volume of ± 60 min/week, building 
it up to ± 90 min/week and an intensity of 45%-60% of the heart rate reserve (HRR). As 
for the muscular strength training, this started at 10 min/week increasing to the 30 min/
week, combining dynamic, reactive and isometric methods.
Results: The preliminary information obtained showed a significant improvement in the 
static strength, about 10% in the upper limbs and 20% in the strength resistance in the 
lower limbs. A moderate increase was observed in the VO2max and the PEF. There were 
no significant changes in the percentage fat mass.
Conclusion: The results obtained would suggest that a domiciliary SPE programme might 
improve the functional capacity by increasing muscular strength, lung function and 
cardiorespiratory fitness in adult CF patients.
© 2010 Consell Català de l’Esport. Generalitat de Catalunya. Published by Elsevier 
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Taula 1 Incidència de la fibrosi quística a Europa
País Incidència
Noruega 1/6.500
Suècia 1/4.000
Dinamarca 1/4.700
Finlàndia 1/25.000
França 1/4.000
Itàlia 1/2.730
Suïssa 1/2.000
Holanda 1/3.600
Irlanda 1/1.461
Regne Unit 1/2.500
Font: Welsh et al.1
Documento descargado de http://www.apunts.org el 21/02/2012. Copia para uso personal, se prohíbe la transmisión de este documento por cualquier medio o formato.
Efectes d’un programa i d’exercici físic supervisat, a domicili, sobre la capacitat 127
Com a resultat d’això, s’acumula clorur de sodi a les cèl-
lules que entapissen els teixits pulmonars i digestius, cosa 
que fa que la mucositat que l’envolta es torni anormalment 
espessa i enganxosa5. Aquestes secrecions obstrueixen els 
conductes del pàncrees, del fetge i dels pulmons i predispo-
sen el subjecte a patir infeccions que acaben per destruir el 
teixit pulmonar.
Aquesta mucositat, que és irregularment densa, obtura 
les vies respiratòries dels afectats de FQ, i produeix una 
disminució de la capacitat respiratòria6 que origina una re-
ducció important de la capacitat d’esforç. De fet, un dels 
efectes més destacats està involucrat directament amb la 
qualitat de vida del pacient, ja que l’incapacita per fer una 
activitat física normal.
El grau de deteriorament es relaciona amb la severitat de 
la malaltia i es correlaciona amb la funció pulmonar7, l’es-
tat nutricional8 i la força de la musculatura perifèrica9,10.
L’exercici físic s’ha vist com un mitjà per millorar el ren-
diment dels pacients afectats de FQ. Diversos estudis han 
observat que després d’un programa d’exercici físic aeròbic 
els pacients obtingueren: un augment de la capacitat 
d’exercici màxim11, un augment de la força muscular12, un 
augment de l’expectoració de l’esput13, una disminució de 
la sensació de fatiga i una millor capacitat per realitzar 
activitats de la vida diària14.
Si bé en la llista de modalitats de tractament de nens i 
adults amb FQ l’exercici a llarg termini es demostra com un 
mitjà per preservar la funció pulmonar, l’ús de l’exercici és 
prioritari, perquè té implicacions importants per a la super-
vivència, per la qual cosa és necessari un programa sosteni-
ble per dur-lo a terme fora del complex hospitalari. Cal 
elaborar un programa individualitzat que inclogui les prefe-
rències del pacient, cosa que li pot donar l’oportunitat 
d’incorporar l’exercici físic de forma regular a la vida diària 
i obtenir una rutina de tractament.
L’objectiu subjacent de l’estudi present és determinar 
els efectes d’un programa, supervisat, d’exercici físic a do-
micili, sobre diferents paràmetres de la força, de l’aptitud 
cardiorespiratòria i de la composició corporal dels pacients 
adults amb FQ.
Material i mètodes
Acceptaren participar a l’estudi 12 subjectes (8 homes i 4 
dones) que van donar el consentiment informat, es garantí 
la confidencialitat de les dades i es compliren els principis 
de la declaració d’Helsinki. Les característiques inicials es 
recullen a la taula 3.
Tots els subjectes tenien FQ documentada sobre la base 
de la història clínica, a través de la prova de la suor, en què 
s’hi observà un augment de clorur o de les proves genèti-
ques anormals.
Per ser inclosos a l’estudi els subjectes havien de tenir 
una funció pulmonar del 30 al 79% precitat del volum expi-
ratori forçat en el primer segon (FEV1) i no patir cap afecció 
secundària de la malaltia incompatible amb la realització 
de les proves d’avaluació (d’acord amb les recomanacions 
de l’ACSM sobre patologia cardiorespiratòria).
Es procedí a la valoració de 6 paràmetres: índex de mas-
sa corporal (IMC), percentatge de massa grassa, flux expira-
tori màxim (FEM), volum d’oxigen màxim (VO2max), satura-
ció d’oxigen (SatO2) i força muscular. L’estimació del VO2max 
s’obtingué de manera indirecta a través d’una prova de 
camp, el test de Rockport d’una milla15; el FEM es determi-
nà mitjançant una prova espiromètrica; per mesurar la for-
ça muscular dels membres superior i inferior s’utilitzaren 
tres tests: Chair Stand Test (CST) 30 s (força resistència), 
modificat per Rich et al.5, Standing Long Jump (SLJ) (força 
explosiva), modificat per Jones et al.16, i dinamometria 
prensora (força estàtica); l’última variable observada fou el 
percentatge de massa grassa, obtingut mitjançant la tècni-
ca de bioimpedància. S’utilitzà el material següent: balan-
ça Omron BF-400®, dinamòmetre de mà model Smedley®, 
pulsioxímetre MD300D-PR®, espiròmetre Piko-1®, pulsòme-
tres Polar F4® i aparell de bioimpedància Omron BF-306®.
Les proves físiques emprades anteriorment foren selecci-
onades entre una àmplia bateria de tests, en base al baix 
nivell d’exigència física, a la utilització que en fan diversos 
estudis que avaluen l’aptitud física de joves amb patologia 
respiratòria crònica i d’acord sempre amb les recomanaci-
ons del Canadian Cystic Fibrosis Foundation i l’American 
College of Sports Medicine (ACSM). La durada del programa 
d’intervenció fou de 8 setmanes. Es començà amb un volum 
de 60 min d’exercici físic aeròbic dividit en parts iguals en 
3 dies no consecutius a una intensitat del 45% de la freqüèn-
cia cardíaca de reserva (FCr), segons l’equació de Karvo-
nen17, controlada per telemetria a temps real mitjançant 
Taula 2 Mutacions més freqüents de la població espanyola
Mutació %
F508del 53,2
G542X 8,4
N1303K 2,6
1811+1.6kbA>G 1,9
711+1G>T 1,7
R1162X 1,6
R334W 1,6
R1066C 1,0
1609delCA 1,0
Q890X 1,0
Font: Casals et al.4
Taula 3 Característiques inicials de la mostra
Grup Edat (anys) Alçada (cm) Pes (kg) FEV1 (%pred)
FQ (n = 12) 23 ± 6,28 166,42 ± 11,77 60,06 ± 13,16 60,01 ± 16,310
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l’ús d’un pulsòmetre per part del pacient. Tant el temps de 
la sessió com la intensitat de treball varen anar augmentant 
seqüencialment, fins a finalitzar amb un volum d’exercici 
aeròbic de 90 min/setmana amb una intensitat del 60% de 
la FCr. Pel que fa al treball de força específic, va passar de 
10 a 30 min/setmana, s’inicià exclusivament amb el mèto-
de dinàmic i posteriorment s’introduïren l’isomètric i el pli-
omètric.
Les dades extretes han estat emmagatzemades amb el pa-
quet estadístic SPSS per a Windows, versió 15.0. A l’anàlisi de 
les dades es desenvolupa un estudi estadístic de model lineal 
general de mesures repetides amb l’ajust de l’interval de 
confiança de Bonferroni. Les dades són expressades com la 
mitjana ± desviació estàndard. Han estat acceptades com a 
estadísticament significatives les diferències amb una proba-
bilitat de ser degudes a l’atzar menor al 5% (p < 0,05).
resultats
A la taula 4 es mostren els valors de las variables antropo-
mètriques (pes, IMC, percentatge de greix) analitzades 
abans de començar el programa d’intervenció i després 
d’haver-lo finalitzat.
En la valoració del pes i de l’IMC, els resultats mostren 
valors significativament majors al final de la intervenció, en 
relació amb les dades inicials (taula 4).
En referència al percentatge de massa grassa s’observa la 
inexistència de canvis significatius en relació amb les dades 
obtingudes a l’inici (taula 4).
A la taula 5, les tres primeres variables mostren valors 
descriptius (mitjana i desviació típica) de les variables cor-
responents al test de Rockport (1 milla) per al càlcul de la 
tolerància aeròbica (FC, VO2max i temps). A més, valorem 
el grau d’oxigenació mitjançant l’observació de SatO2 i la 
funció pulmonar a través de la presa del FEM, analitzada a 
l’inici i al final de període d’intervenció.
Les dades estadístiques mostren un augment significatiu 
de VO2max en la prova de Rockport, mentre que la FC final 
i el temps de la prova disminueixen, sense arribar a ser es-
tadísticament significatius. En el FEM i en la SatO2 observem 
un increment entre l’avaluació inicial i la final, amb un in-
dicador de p < 0,05.
Tal com es pot observar a la taula 6, corresponent a les 
dades recollides sobre els diferents paràmetres de la força 
estudiats, en totes les variables s’observa un increment es-
tadísticament significatiu, i són remarcables especialment 
les millores corresponents a la força estàtica p = 0,002 i a la 
força resistència p = 0,005.
Discussió
Resulta molt interessant observar l’increment de pes obtin-
gut després de la intervenció, que, unit al manteniment del 
percentatge de greix i a l’augment significatiu de cadascun 
dels paràmetres de la força, indica un increment de pes 
important vinculat directament a l’augment de massa mus-
cular. De la mateixa manera s’observa en l’estudi present 
una disminució del percentatge de massa grassa, sense ar-
ribar a ser significativa. Estudis com els de Selvadurai et 
al.18 realitzats a nens hospitalitzats mostren una modifica-
ció del percentatge de greix al cap de 6 setmanes d’inter-
venció, constituïda per 5 sessions setmanals i únicament 
amb component aeròbic. Un altre estudi dut a terme per De 
Meer et al.19 també mostra canvis en el percentatge de 
massa grassa després d’un any d’intervenció.
Després de tot el que s’ha exposat, podem entendre que 
la pèrdua de percentatge de greix en el nostre estudi no hagi 
estat tan apreciable, en gran part degut a què el volum és 
clarament insuficient amb una mitjana de 98 min/setmana, 
en contraposició als 150 min/setmana de Selvadurai et al.18.
Klijn et al.20 realitzaren un estudi longitudinal de 2 anys 
de durada que relacionava el VO2 pic, la funció pulmonar i 
la composició corporal de 65 nens amb FQ de grau de seve-
ritat lleu (10,5 ± 2,9 anys d’edat, FEV1 de 92,6 ± 20,5% pre-
vist). Els autors van trobar que els canvis longitudinals en la 
funció pulmonar s’associaven a modificacions funcionals en 
el VO2 pic i, en menor mesura, amb la massa magra.
Es coneix que la massa lliure de greix és un determinant 
crític en la capacitat d’exercici màxim, per la qual cosa 
aquest factor pot ser crucial en el manteniment de la capa-
citat funcional global i per millorar els resultats de la FQ a 
llarg termini21.
Taula 4 Mesures antropomètriques
Inicial Final
Pes (kg) 60,06 ± 13,16 60,63 ± 13,07 *
IMC (m2) 21,41 ± 2,57 21,62 ± 2,55 *
%Greix 20,25 ± 9,23 19,92 ± 8,91
* p < 0,05.
Taula 5 Resultats cardiorespiratori i de funció pulmonar
Inicial Final
FC final (bpm) 138,33 ± 18,48 133,25 ± 14,94
Temps (min) 15 ± 2,42 14,46 ± 2,01
VO2max (ml/kg/min) 43,91 ± 10,66 46,45 ± 9,26 *
FEM (l/min) 332,58 ± 265,83 365 ± 285,80 *
SatO2 (%) 96 ± 2,04 96,75 ± 1,48 *
* p < 0,05.
Taula 6 Resultats de la força muscular
Inicial Final
CST (n.o) 25,92 ± 9,53 31,25 ± 7,59 *
SLJ (cm) 116 ± 39,50 126 ± 31,85 *
Din. Dret. (kg) 36,66 ± 17,45 40,66 ± 15,85 *
Din. Esq.(kg) 34,04 ± 16,71 37,5 ± 15,59 *
CST: Chair Stand Test; Din. dret: dinamometria braç dret; Din. 
Esq.: dinamometria braç esquerre; SLJ: Standing Long Jump.
* p < 0,05.
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Pel que fa a la millora de la funció pulmonar i a la tole-
rància aeròbica a l’exercici, hem trobat un gran nombre 
d’estudis que recolzen els resultats obtinguts en la investi-
gació present, com els de Moorcroft et al.22,23, Ziegler et 
al.24, Bradley i Morán25, Gruber et al.26 i Sahlberg et al.27, 
que van trobar millores significatives en el FEV1, en el VO-
2max, en el VO2 pic i en la tolerància aeròbica a l’exercici, 
tant en mostres de nens com d’adults amb intervencions 
molt diverses en volum i en intensitat.
Dades recollides en diverses investigacions, després d’un 
protocol d’actuació amb un programa d’exercici físic aerò-
bic, recalquen la importància de la intervenció en l’enforti-
ment dels músculs ventilatoris i en el buidatge de l’esput de 
les vies respiratòries, aquest últim degut probablement a 
una millora de la ventilació i a un augment de les vibracions 
toràciques durant l’exercici, cosa que es tradueix en una 
depuració superior de les vies respiratòries de forma mecà-
nica28-31. A més, s’entreveu que l’exercici d’intensitat mo-
derada bloqueja els canals amiloridasensibles de sodi de 
l’epiteli respiratori, cosa que dóna com a resultat una vis-
cositat mucolítica menor32.
Quant a les dades recollides dels diferents paràmetres de 
la força, cal ressaltar l’important increment obtingut en 
cada una de les variables investigades, i es destaca de ma-
nera notòria l’assolit en la força resistència del membre 
inferior, que aconsegueix una millora propera al 20%. Les 
dades obtingudes en l’estudi actual concorden amb la re-
cerca realitzada per Donà et al.9, que mostra igualment una 
millora molt significativa de la força resistència del tren 
inferior en subjectes adults. Estudis anteriors, com els 
d’Orenstein et al.12 i Moorcroft et al.23 observen també un 
augment de la força, relacionada aquesta vegada amb un 
component estàtic. En contraposició a aquest fet, l’estudi 
dut a terme per Sahlberg et al.33 manifesta que no s’obtin-
gué cap tipus de millora en la força isocinètica desenvolu-
pada pel quàdriceps. És ostensible l’escàs nombre de recer-
ques centrades en la força muscular, tan en la població 
adulta com en els nens i les que trobem són poc aclaridores 
a nivell metodològic.
És interessant observar que els efectes de l’entrenament 
són independents de la gravetat de la malaltia dels paci-
ents. Per tant, fins i tot els pacients amb afecció greu millo-
ren la funció pulmonar i capacitat de desenvolupament de 
la força34.
A més, com a part de la gestió pal·liativa de la FQ, seria 
convenient informar a pacients i pares dels efectes benefi-
ciosos de l’exercici físic, però també dels riscos potencials 
i, així mateix, proporcionar als pacients informació i reco-
manacions sobre estils de vida saludables. És necessari ins-
truir els metges, el personal sanitari de suport, els pares i 
els propis pacients sobre les pràctiques d’exercici físic ade-
quades, així com sobre les activitats esportives aconsella-
des en cada cas, proposant la possible implantació d’aquest 
tipus d’enfocament terapèutic com a tractament coadju-
vant dels programes actuals de rehabilitació respiratòria.
Conclusió
Després d’haver realitzat l’estudi actual es pot concloure 
que un programa supervisat d’exercici físic a domicili, des-
tinat a pacients adults afectats de FQ els millora la capaci-
tat funcional, relacionada amb un increment de la força 
muscular, la funció pulmonar i l’aptitud cardiorespiratòria; 
de la mateixa manera que s’observa una invariació signifi-
cativa del teixit greixós. Aquest fet ens mou a plantejar la 
possibilitat i necessitat de proposar nous estudis que com-
plementin els resultats i conclusions exposades.
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d’octubre de 2010.
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